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� � � ����
�� ��������� � ���������������� 
���
����������� (��› ), � �.�. ������� ��-
������� � ����������� ���
���������-
���-
����������, ���������� ����� �������, ��� � 
���������� ���������, ������� ������������� 
���������� ����� ����/�������� � ���������-
��� �����������.

� � ������� ��› , ������������� � 
������ � ��

��������� ��������, �������� ������������� 
�������� ������������ ������� ����������� � 
���������� � ������������� ������������ � ��-
������� ���������.

� �  ������ ���������� �������
������� ����-
����
�� �� ���� 
������������� �������� 
�-
������������ ������ �����������, ������� 
����
� � ��
����������� ��������� ��������-
�� 
������� ��›  ������
��� ��������� ��� 
����������� �� ������������ ������������ 
����������-����������� ���������� ���
��.

� � Young patients with hypertrophic cardiomyopathy 
(HCM), including those with indications for 
implantable cardioverter-defibrillator, have a higher 
incidence of overweight/obesity and hypertension 
han in the Russian population.

� � Diagnosis of HCM established in childhood and 
adolescence is an informative marker of the disease 
clinical course and an indication for genetic testing 
and family screening.

� � The reverse curvature hypertrophy of the interven
tricular septum is additional valuable information 
that, along with the pediatric age of HCM diagnosis, 
should be taken into account when referring for gene
tic testing and cardiac magnetic resonance imaging.

�	������  
�
���� Key  messages

��������� ���
����� ������ (���) �������� ����-
��� ���������� ���������������� ���
���������� 
(��› ) �� ��������� �� �������� ������ ��������-
��� �� 
������ ����������� ���������� �� ����
�� 
��������, ������� ��� ��	��� ������� ��������� ��-
��������� �� ����������� ����������� �� ��������� 
�� ������������ ���
����������� (���
���� �� ��-
���������� ���� 
����� ��������������) [1].

�������������� �� 
������� ���� 	������������ 
�� ����������� ������ �� ���, �� ����� �� ��� �
��-
��������� ��������������� ��� ��› , �������, 
��� ��������, ������ �� 
����������� �������, ��-
������ ���������� ���	������ ����������� ������-
��������� ���
���������-
������������� (���). 

����� ��������� 
�� ��������� ��� �� ����� ���-
������ ������������ ��� �� ��������� �� ��›  
�������� ������� ��
����, �������� ������������ 
�������� ����� �� �� ������ ��������������� ���-
������� ����
�������� [2-4].

 �������� ������ ��������� ������������� ��-
����� �� ����� ������ ������� ���-������� �� ���-
������� ��������� ��������� �� ��›  (5,7% vs 
12-26%) �� ������������� ��� �������� �� 2 ���� 
���� �� ��������� �� ����
���� ����������� [5]. 
������������ 
���������� �������� ����������-
��� �����������, ��������������� �� ������������ 
������������� �� ��������� ���������� ��
������, 
������� ����
���� �������� �������� ����� �������� 
��� ��������� ��
�� ������ �� ��� � �����
��.

���� �����
������ � ������� �����������, ���-
������������ �� ������������ �������������� ����-
����� ����
��� �������� ����› , ������� ������-
��� ����������� ����������� ������������ ���.

���¢��‰� ¥�� �����������������›������������ �����›������ ���� ¥��¡����������›��›���������
�›��������� ��������›���� «��›��� ¥⁄� ›���⁄°� ��������� ������������������ �›��� ����
��������������������������¯����—�����›����«¯¯¡ÓÌ°‰
¥���›�����������������›����������¥���«�ç˚Ò°¡��� �›��������›������������������«�ç¾¯°¡�
������›����������Ö�–��›�� �������������›�������� �������������›���›�����������
«¯˚¡˚Ì����¾fiÌ¡��ç¿¡¿˚°‰�¥���›�����������������›����������¥��¡�����������������›�����
���������������������������������›������� ��›����������›����� ������������›�������
«Ó¾¡¾Ì����fiÒ¡¸Ì¡��ç¿¡¿¾Ò°‰�“ �����›�����������������›����������¥��¡����������������
��� ������� ����� ���� ������›�� ›�������� �›�� ¸¿Ì� «�ç—°¡� ��� ������ ¸¸¡¯Ì� «�ç¸°� �����
��›����������������������Ø��›���˚��������‰
�ƒ¯�`¡˘£ƒ¯¾� ���������� ›��� ›����������� ›�� ���� �� �� ��� ��›������� ��� Ö�–� ›���
������������›��������������������������������������›������� �›�����������›����� ����
��  �������������›�����������������›����������¥��‰

Ì�É¸ƒ§¥˘�� ������������� �›���� ���›���¡� ������� �›���›�� ��›��¡� � ��›��›����
�›��������������������›���¡� ��������������›�� ����� �  ���������¡� �›��������� ›���
��‡�����›������������������›��›���¡��›��� ���‰
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¿¿¿fi�¿˚¸¯�ÒÒ¾˚¡� Ý����‡�� “‰ ”‰� £��¥��� ¿¿¿¿�¿¿¿˚�¯Ò—Ó�¯˚Ó˚¡� ����›‡��› “‰ “‰�
£��¥���¿¿¿¿�¿¿¿¾�¯¯¸¸�¸¾ÓÀ¡�Ý���›���› “‰ “‰�£��¥���¿¿¿¿�¿¿¿¾�—fiÀ—�¯¾¸Ó‰

Ñ��������������›��������
�������›å��Ô ›��‰��

����£⁄�¥�� ¿—‰¿¯‰¾¿¾À���⁄£˘£ƒ¯ ����£⁄�¥�� ¿Ó‰¿Ò‰¾¿¾À�����˙¢�¥�� ¿Ó‰¿—‰¾¿¾À

�ƒ§ �£¢ˆ¢£ƒ¯�� �›�����› ⁄‰ ß‰¡� ß��‡��› “‰ Õ›‰¡� Ý����‡�� “‰ ”‰¡� ����›‡��› “‰ “‰¡�
Ý���›���› “‰ “‰� ������›�¡�  ����������›�� ›��� �������� ��›�›����������� ��� ������
�›������� ����� ������������� �›���� ���›���� ����� �����›������ ���� � ��›��›����
�›��������������������›���‰� �������� É������� ��� ¤��
����§��� ¾¿¾Àˇ¾—«˚˚°�¸——À‰�
���� ˚¿‰˚¸Ò¾—Ø˚¸¯¿�À¿Ó˚�¾¿¾À�¸——À‰�µ�”��ŒÝ“�Œ
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�������	 ��
����� 
��������� 8���� �����
����� 270 ��������� ����› . 

��� 
��������������� ���������� �����
������ ���-
����� 44 �������� �� ���������� �������� ��›  
����
��� �������� � �� 18 
� 44���� (30,6–8,9����), 41% 
������ �� 59% ������.  ����
�� ��������������� 
������ ���
���� ��
�������� 
����������� ������-

�� ���� ��
����������, ������������ ������
� ��-
���
����� �� 2 
� 7����, �����
��� 4,9–1,7����. 

�����
������ ��������� ������
������ �������� 
���������� �������
������� ��������
�� (›� ) 
�����
��� �� ������������ ������������ �������-

������ ›���
���� ������ "���������������� 
���
����������" 2020� [6].  ������� �� ��������-
��� ��›  (������� �����, ������� ������, �����-
����������� ������
�� �� 
�.) ���� ���������. 
��� ������� ����� ��� ������������� ��������-
��� https://professional.heart.org/en/guidelines-and-
statements/hcm-risk-calculator [4].

������������ �����
������ ��������� �� �����-
������ Illumina HiSeq 2000 �� ����������� ������� 
������, ���������� 108 �����, ��������������� 
�� ��������� ���
����������. ������ ������������ 
������������ ��������� ����
����� �� ������������ 
���������
������ ������������ �������� ��
����-
���� �������� (American College of Medical Genetics 
and Genomics � ACMG) [7].

�����
������ ���� ��������� �� ������������ 
�� ����
������ ��
������� ����������� �������� 
������������ ������������ 
���������.  ������� 
�����
������ ��� �
����� ��������� ��������� 
���� �›�� ��. �. �. ��������. �� ��������� 
�� �����
������ �� ���� ���������� ���� �������� 
���������� ��������������� ��������.

��� �������������� ��������� ����������� ��-
������������ Jamovi 1.8.4 �� IBM SPSS. ������, 
��
���������� ����������� ������
������, ���
-
�������� ����
�: ���
��� – ����
������ ����������. 
������, �� ��
���������� ����������� ������
�-
�����, ���
�������������� �� ��
�: ��
���� [���-
��� ��������; ������� ��������]. ��� ��������� 
��������� ������� ������������� �������� ����-
��������  ������ ��-���
���. �������� ��������� 
��������� ��� �<0,05.

����	�����
 � ����������� �����
������ ��������� 
������ 

��›  ��� ���������� ��� ���
���� � 2,3% (n=1), 
�� 
��������� �������� � 4,5% (n=2), �� ���
��� 
�������� �������� � 9,1% (n=4), �� ��
��������� 
�������� � 22,7% (n=10), ����61,4% (n=27) � ������-

�� ��������. ����� ����������� ���������� ��9,1% 
(n=4) �������� ����
��������� ��������, ����������� 
������� (90,9%, n=40) � ������
�� ��������. ������� 
�� ������ ������������ 
������� ������������ �� 
6�
� 40���� (21,5–8,5), 
����������� �������������� 

�����
�, ��������������, �� 1���
� 
� 24���� (7,2–5,2). 
 �� ��������������� ������� ��
�������� �� ��
�-
������� ����������� ������� ������� ���������-

���������� ��� �����
������ �� �������� ����� 
����������� (n=72,7%, n=32), �� ��� ��22,7% ������� 
(n=10) ���� ����� �������� ������� ��� ��������-
�� �� 12 
� 50���� (43 [40;50]). 

������� ›�  ������������� �� 15 
� 51� �� 
(24 [19;30]), ������� ��
��� ������ ������ ��-
��
���� (��), ��������������, �� 7 
� 31� �� (12 
[10;13]), ��
��� ��������������� ��������� �� 1,1 

� 5,1 (2,2–0,93), ��
��� ����� ������
� � �� 115 
� 
629 �/�2 (169 [141;223]), ������ ������ ���
���
�� � 
�� 30 
� 68� �� (43 [39;49]), �������� 
���������-
���� ������ �� � �� 31 
� 61��� (45–6,6), ������� 
������� �� ������������� �� 25% 
� 83% (64–10). 
��40,9% ������� (n=18) 
�������������� ����������-
��� ����� ��›  �� ���
������ 
������� �� ����
-
��� ������ �� >30� �� ��.��., ������������ ���
�-
��� ������
��� ������ �� �������� �� 35 
� 116��� 
��.��. (68 [46;93]). ������������� ����������� ›�  
(>30���) �������� ��31,8% ������� (n=14).

 ������ ���������� ›�  ��52,3% ������� (n=23) 
��� ���
������� ������������ ���������� �� ���
-
��� ����� (
������������� ›� ), �� 22,7% (n=10) 
������� �����
����� ����������� ���� ›� , �����-
������ ��������� ����� ›�  � �� 20,5% (n=9), ��-
��������� ����������� ������� ›�  (���������� 
��› ) � ��4,5% (n=2). ��������������� ��������-
��� ������������� ›�  ��
����� ��
���� �� �����-
������ ��9 ������� (20,5%), ���. �. ��
��� ������� (4,5%) 
�������� ���
������
������� ��›  �� ���� "�����-
��� ����". �������������� ›�  ����� 6 �� 9 ��-
������� �� ��������������� ������������ (66,7%). 
 ������������ ����������� ����
�� ������� (���, 
���������� ���	������) �������� 7 �� 9 ��������� 
����������������� ������������ ������
� (77,8). 

�� �����
����� ������� �������� ����
��� ���-
����� ��72,7% ������� (n=32) ����� �� 1 
� 3 �����-
��� ���
����������������� ����� (�›�) (� ���
��� 
1,53–0,8): 31,8% � ���������� ����� ���� (�›�) 
(26,8–1,2���/�2), 18,2% � �������� (32,6–1,7���/�2), 
38,6% � 
������
����, 22,7% � ������������ ��-
��������� (��).  ������� �� ��������� ��� �›� 
(n=22) ��������� 50% ���� ������ �� �� ��������� 
������������ ���������� ����� ���� (n=22) �� ����� 
�������� �������� �� ������� ��������� ��������-
��� ������������ ����
������� �������
�� (����) 
�� 
����� ��������� ��������������� 	���������-

�������� (�›���) (27,3% vs 18,2%, �=0,47) ������-
������ ����� ������ ������� ���������� ����������.

 �� 
����� ����������� ���������� ��›  ����
-
��������� ������
�� �������� ��������� ����� ����-

����� ��18 �� 44 ������� (40,9%). ������� ��������� 
�� ����������� �� ��� (n=18) �� ������ ��������� 
�������
������ ������������ �� 18 
� 44���� (28,8–2,2). 
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��� ���������� 11 ���������, 
�� ��������� 
(n=9) ����������� (n=2) ������������ ���. ���-
������� ����������� 6 ��������� �������� ������-
��� ������������ ���. ���
��� ������ ���������-
�� 24���� ��������� ������ ��� (6,05%) �������� 
��������������� �� �������
����� ��� ������-
��� 
���, �� 1 ����� 
� ��������������� ��������� 
���.

 ������� ������������� ����� (n=18) �� ����-
����� �� ����������, ������� �� ������� ��� 
(n=26), ���� ����� �������� ������� ��� (50% 
vs 3,8%, �<0,001) �� ���������� ���� �� 
����� 
�›��� (38,9% vs 11,5%, �=0,034), ���� ���
���-
���� ������ �� ������������ ��������� (38,9% vs 
7,7%, �=0,012), ����� ������� ������� �� ������ 
������������ 
������� (18,5–7,4 vs 24–8,7, �=0,04), 

������ �� ���� �������������� �� 
������ �� ��
-
��������� �������� (61,1% vs 23%, �=0,01), ����� 
������� ������� ›�  (�=0,02), ������� ��
��� 
��������������� (�=0,007), ���� ����� 	���������-
��� ����������� (57,9% vs 11,5%, �<0,001), �����-
���������� ����������� ������
� (38,9% vs 7,7%, 
�=0,012) ��������� ���������� �� ���� 
����������
��� (72,2% vs 38,5%, �=0,028).

������� �›� (��������/�›�, 
������
����, 
��) ���
�������� �������� ����������� ����
������ 
��������� �� ����������� �� ��� �� �� ��
������ ��-
�������, ������������ �� ���� �� ��������, ��� ��-
������� ����� (����.�1).

����� ����������� ���������� �� 16,7% ������� ��-
������ ����
��������� ��������, ����������� ������� 
(83,3%) � ������
�� ��������. ������������ ������-
�������� �����
� �� ������� ������������ 
������� 

� ������ ����������� ���������� ��������� �� 1���-

� 
� 15����, �����
��� 6,4–0,9����.

�� 83,3% (n=15) ������� 
�������������� �����-
��� ����� ��›  �����������-
���������� ����� 
�����
������, ��16,7% ������� ���������� �������� 
����� ��
������� 
�� ��������� ���� �����
������. 
 �� 	��� ��50% (n=9) ���� ����� �������� ������� 
���. ��38,9% ������� (n=7) �������� ����� ������-
���� ������������ ���������.  ��������� ����, 
���������� �� 
����� �›���, ���������������� 
��38,9% ��������� (n=7).

 ������� �� ����������� �� ��� �� 72,2% (n=13) 
������� ����� ������� ���������� ›�  �� ���� 

�������������, ����������� ���� ›�  � ��16,7% 
(n=3), ����������� ��������� ����� ›�  � ��11,1% 
(n=2). �� 7 ������� (38,9%) ���������� ���������-
������ �����������, ���. �. ��11,1% (n=2) �� �� ��-
�� "�������� ����". ›����������� ������� ›�  
��������� �� 19 
� 50� �� (31 [24,5;34,5]), ��� 	��� 
�� 57,9% ������� (n=11) �����
����� 	������������ 
����������� �� �30� ��. ��
��� ����� ������-

� �� �������� �� 158 
� 330 �/�2 (205 [183;232]). 
��
��� ��������������� ������������ �� 1,4 
� 5,1 
(2,6–0,9). ��������� ���� ��� ��������� �����
��-
��� 5���� �������� �� 3,11 
� 20,71% (6,15 [4,67;7,32]).

���	��� 1
�������������� �	���������, 
����	��������� ��������	�� ���������  


�	����� �������� ����������›
� ����� �����

���������� ������� �������� 
����������	
� ����� (n=18)

������� ��������  
��� ��������� ����� (n=26)

�

�������, ��� 28,8–2,2 32,5–8,2 0,21

������� �� 
�
��� �����������	 ��������, ��� 18,5–7,4 24–8,7 0,04

���	 ��������� ��������������
 �������� ��������
  
�������������
 ��������, n (%)

11 (61,1%) 6 (23%) 0,01

��
����	 ���
�  ���, n (%) 14 (77,8%) 18 (69,2%) 0,53

��
����� ���
��� ���, n (%) 9 (50%) 1 (3,8%) <0,001

������������ �����	��	, n (%) 7 (38,9%) 2 (7,7%) 0,012

����, n (%) 7 (38,9%) 3 (11,5%) 0,034

������� ���, 

 26 [23;33,5] 20 [15,3;24,8] 0,02

������ ���

���������� 2,7–1 1,9–0,7 0,007

������ 
���� 
�������, �/
2 177 [166;238] 142 [133;202] 0,06

������
�����	 ����������	 ›�, n (%) 11 (57,9%) 3 (11,5%) <0,001

���	���������	 ���, n (%) 13 (72,2%) 10 (38,5%) 0,028

��
�����������	 ����������	, n (%) 7 (38,9%) 2 (7,7%) 0,012

���������	 
���� ����, n (%) 5 (27,8%) 9 (34,6%) 0,25

��������, n (%) 4 (22,2%) 4 (15,4%) 0,56

���������
�	, n (%) 5 (27,8%) 12 (46,2%) 0,21


����������	 ����������	, n (%) 2 (11,1%) 8 (30,7%) 0,12

����� ���›: ��� � ��������	 ��������	 �
����,  ��� � ���������������	 ������
������	, ��� � �
���������
�� ������������-���������	���, ›� � 
����� ���������, ��� � 
�������������	 �����������, ���� � �����������	 �����������	 ���������	.
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��22,2% (n=2) � ������ ������� ���� �����-������� 
(MYH6). ������ ������������ �������� �� ������-

������� ����������� (��) (56,6%, n=5) ���� 
���������� �� �����: 
������������ (DTNA) � 1, 
���������� ����� �� ������� ��
�������� ������� 
(SHOC2) � 1, �������� (PLEC) � 1, �����-������ 
3 (ALPK3) � 1, �� ����� �� ���� SCN5A, ��
������� 
�����-�����
����� ���������� ������ 5����� � 1. 

�����
��� �� ������
�� ���������� �� 1 
� 4 ��-
���������� ���������. ������������ ��������, ��-

������� ��������� ������ ���������, ������������ 
���������� ( ) ���������� ���������� (� ), ������-
���� ��6 �� 9 ������
�� (66,7%), ��� 	��� �������� 

 3 �� ������
� �� ��� ���������� 2 ������������ 
��������,   �� � , �� ���� MYBPC3. �� ���� �������-
���� ������� ������������  /�  ������� �� ���� 
MYBPC3 ��������� ��
������ ������������� ������-
����: �������� 
 6 � ����������� �� ������ ������-
���� ����� ��������� ��
�������� ������� (SHOC2), 
�������� 
 4 � ���  ��������� ������ ������� ���� 
����-������� (MYH7) �� 
���� ���������� �� �� ��-

���� ��������� ����� (n=18) �������� ������� 
���������� ���������� ��������� 50% (n=9), �� ��� 
�� 55,6% ������� (n=5) ���� 
�������������� �›�/
�������� 1 �������, �� �. �. �� 2 ������� �� ��������� 
���� ��
������
�����.

������������ ������������� �����
������ ��9 ���-
���
�� ����
��� �������� c ����������� �� ��� 
���� ���������� 18 ������������ ���������. ��
������������ ���������� ������������ ��������� 
���
�������� ��������� 2.

������ ������������ ���������, ������� �������-
��� ���������� (IV ��V �����), ���������� �������, ��-

������� ����� ���������, ��� 	��� 77,8% (n=7) ���� 
���������� ������ ���
������ ������-������������ 
����� ��(MYBPC3), 11,1% (n=1) � ������ ������� ���� 
���
������ ����-������� (MYH7), 11,1% (n=1) � ������ 
������� ���� �����-������� (MYH6).

���
� 9 ������������ ���������, ������� ��-
����
������� ����������� ���������� (III �����), 
44,4% (n=4) ���������� �� �����, ��
������� ���-
�� ���������: 22,2% (n=2) � �� ���� ������� (TTN) 

���	��� 2
������������ ��������, ��›�	����� ����������� 
�	����� �������� ����������›
� �����

¥  �� ����� ������	 GRCh37
��������� ������



�����������	 
��
���

rs ��������	 
���������������� ACMG

1 MYBPC3 ��������� 
�����-��	�������� 
����� �

chr11:47364570 c.1351+2T>C � rs397515897 �

2 MYBPC3 ��������� 
�����-��	�������� 
����� �

�hr11:47353740 c.�3697T p.Gln1233Ter rs397516037 �

3 MYBPC3 ��������� 
�����-��	�������� 
����� �

chr11:47354388 c.3467dupA p.Pro1157AlafsTer12 rs730880720 �

MYBPC3 ��������� 
�����-��	�������� 
����� �

chr11: 47359116 c.C2428T p.Arg810Cys � ��

4 MYBPC3 ��������� 
�����-��	�������� 
����� �

�hr11:47360209 c.C2170T p.Arg724Trp rs200399246 ��

MYH7 �	����	 ���� ����-
������ �hr14:23895005 c.G2185C p.Ala729Pro � ��

DTNA ������������ �hr18:32455309 c.C1769T p.Pro590Leu rs746246245 ��

TTN ������ �hr2:179605328 c.G11681A p.Gly3894Glu � ��

5 MYH6 �	����	 ���� �����-
������ chr14:23858142 �.Asn1367Lys � ��

SCN5A �����-����������� ���������� 
������ 5�����

chr3:38616792 c.3659C>T p.Ala1221Val rs727503407 ��

6 MYBPC3 ��������� 
�����-��	�������� 
����� �

�hr11:47354447 c.�3408A p.Tyr1136Ter rs193922383 �

SHOC2 ��������� ����� ��������
 
����������
 �������

�hr10:112724450 c.A334G p.Ile112Val � ��

7 MYBPC3 ��������� 
�����-��	�������� 
����� �

chr11:47364206 c.1543_1547del p.Asn515fs � ��

MYH6 �	����	 ���� �����-
������ chr14:23862177 c.G3195C p.Gln1065His rs267606904 ��

MYH6 �	����	 ���� �����-
������ chr14:23856794 c.C4594T p.Arg1532Cys rs201827489 ��

TTN ������ chr12:179582828 c.C24905A p.Thr8302Lys � ��

8 ALPK3 �����-������-3 chr15:85406027 c.G4897A p.Gly1633Arg rs750258262 ��

9 PLEC ������� �hr8:144999517 c.C4991T p.Ala1664Val rs782569624 ��

����� ���›: �� � ����	��� ����������, �� � �������������� �����
����, � � ����������, ACMG � American College of Medical Genetics and Genomics, 
MYBPC3 � myosin binding protein C, MYH6 � myosin heavy chain 6, MYH7 � myosin heavy chain, TTN � titin, DTNA � dystrobrevin, SHOC2 � SHOC2 leucine rich repeat 
scaffold protein, PLEC � plectin, SCN5A � sodium voltage-gated channel alpha subunit 5, ALPK3 � alpha kinase 3.
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����������, ��������� � ���������������� ����������� 
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���������� ������������ ��������� �� ���������� 
����������� (IV �� V ������) �� �����, ��
������� 
����� ���������, ������� �������
��� ������
�����. 
�� ����������� ������
���� �� ������� ��������� 
�� ����
�������� ��������� �� ������������ ��� 
�������
����� ������������ ���������������� �����
��������� ������ ��������� ����›  (����� I, ������� 
B), ��
����������� �������� �������� ������
������ 
�������� [10]. ������������   ���  ��������� �����, 
��
������� ��������� ������ ���������, ���
����-
���� ����� 
������������� ������ ����� 
�� ����-
����� ����›  ��������������� ������ ��� [2, 4].

�������� Ho CY, et al. (2019) ��������, ��� ����-
���� ��   ��� �  ���������� ��������� �� ������-
��� (+) ����������������� �
��� ������� ������ 
������������� ��������������� ����
�� �� �� 4 ���� 
����� ������� ������ ����
������� ������� �� 
��������� �� ���������� �� ��������� (+), ������-
��� (-) [11]. ������������   ���  �������� ������� 
MYH7 �� MYBPC3 ������� �� ���������� ������ 
��������������� ������������ ������� �� �������-
��������� ����������� ���
����� ��
������������ 
����������� ����›  [2, 4].

�� ����� ������ ��������, ��� ��������, ����-
��� ��������� �����, ����
� ��������� �������� 
›� , ����� ������� ��
����� ���������������, 
������� �������� ��������� 	������������ �����-
������ �� ����������������� ���� ����������� 
������
� ����������������� ������� ������� ���
����� ������������� �������� ���������� ›�  �� 
���� 
�������������, �� ��������� �� ���������� 
����
��� �������� ��� ��������� �����.

������ �������� ��›  (HCMR � Hypertrophic 
Cardiomyopathy Registry) �� 44 ������� �� 6 �������, 
������� �� ����
������ 
��� �������� ���������� 
������������� �����
������� ������������� ����-
��� ��› , ���
�����������, ��� �������� � ����-
���� ������������ ���������, ��
������� �������-
�� ������ ��������� �� ������� ������� ���������-
��� ( /� ) ������������� ��������� ��› , ���� 
����� ���������� ›�  �� ���� 
������������� 
��������� ������������ ������� [12].

He Y, et al. (2024) ������� �����
������ �� ����-
���� �������� ������������� ����� ���
� �������� 
��������� ��
������������� ������ ›�  ����
��-
���� ������� ›�  [13]. �������� ������ ������-
����� 	���� �����
������ �������� ��, ��� ����
� 
�� �������� ������� 
������������� ����� ›�  
����������� ���� �������� ������� 
�� ����� ��-
��������� ���� ��� ��› .

������
�� ��������� ����›  ���������� ������� 
������� �›�/�������� (50%), ������� ����� ��2����� 
(1,96) ��������� ����������� ���������� �� ������-
��� ���������� ��
������ ���������� 35-44���
� �� 

����� �����
������ "����-��" (26,6% ������ 
��24,5% ������) [14]. ����
� ���›� �����������, 

��� 
������������ (DTNA) �� ������� (TTN), �� ���-
��� 
 7 � ���  ������ ������� ���� �����-������� 
(MYH6) ����������� �� ������ ������� (TTN).

�� ���� ����������� ������� ���������� ������-
������ �������� ������ ��: �������� 
 5 ���������� 
�� �������� ������ ��›  � �� ���� ������� ���� 
�����-������� (MYH6) �������-�����
����� ������
���� ������ 5����� (SCN5A), �������� 
 8 ����������� 
���������� ������ ��›  ������������ ����
���-
�������� (IV ���
��, ��› ) � ������ �����-������ 
3 (ALPK3), �� ������ 
 9 �� �������� �� ����������� 
�������� ��������� �� ���������� ����
�������-
���� (IV ���
��, ��› ) � �� ���� �������� (PLEC). 
������������� ������������ �������� ���������-
���� �� ���� PLEC �������� �� �� �����
���� �� ����� 
�� ���, ��� �� 
����� 
�������� ������������ ��-
�������� ��� ���������� ����� ������������ �����-
����� ��› .  ���������� ��������� ������������ 
�����
������ ������������� ������� �����.

����
�����
���
���� �� �������� �������� ��� �������� 

��50% ��������� ����
��� �������� ����› , ����
��� ��������� �� ���. ��� ��������� �� ��›  ��-
������ ������� ��� ��������� 
��������� �����-
��� ����� ��� �� �������
����� AHA/ACC (2024), 
��� �� �� �������
����� ������������ �������� ���-

������� (ESC 2023) [2, 4].

 � ����� 
�����, ���
� ��������� ����
��� ���-
�����, ������� ��������� �� ���, ����� ��� �� ��-
������ ������� 
������ ��›  ��� ���������� ��
��-
����/��
��������� ��������.  ������� �� ��› , 

���������������� ��	��� ��������, ����� ����� ��-
����� ���� ������� 
�� ����� ����
������� ������� 
������� ������� ����������� ������������� ����
�� 
������� ���
����� ��
������������, �� ��������� 
������������, ��������� ��›  
�������������� �� 
�������� ��������. �������� Marston NA, et al. (2021) 
���� ��������, ��� ��
���� ����›  ������������ ��-
����� �������� �������� ����������� ����������-
��� �������, ����������� ��������� 10���� ����� ��-
�������� 
�������.  ��������� ���
��� 
����������� 
�������������� �����
� (7,2–5,2), ������������� 
�� ����� �����
������, ���������� �� 
������, ��-
��������� Marston NA, et al. (2021) [8]. ����������� 
�������� ���
��������� ��������
������ �����
�-
��� �����
���� ��������� ��������� 
� ����������� 
��
���������� ��������, �. �. 
� 8-������� ��������, ��-
��������� �������
������ Östman-Smith IJ (2022) [9].

������������ �������� ������������ ����������� 
(IV �� V �����), ��
������� ��������� ������ ���-
������, ���������� �� ����������� �����
������� 
������
�� ����
��� �������� ���������� ������ ��-
��������� ��������� ��������� �����, ��� �������-
���� �� ���
������ ���������� [2, 4]. ������
������ 
��������� ������������� ������������ ���� ��-
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���������� ���������������� ������ 2024; 29 (11)
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������� ��������� ��������� ��������� �������� 
��������������� ��������� �������� �›�.

���	������
�� ��
��������� ����������� �����
������� ��-

������� ����
��� �������� �� ��›  (72,7%) ������-
���� �������� ������� �›� (�›�/��������, ��, 

������
����, ������ ���������� ����������). ���
� 
��������� ����
��� �������� ����›  ������� �����-
�������� �›� ���������� (31,8%), �������� (18,2%), 

������
���� (38,7%), �� (22,7%), ��������������.

�� ��������� ����
��� ��������, ������� ����-
����� �����, ����
� ����������� ����� ���, ����-
��� ���
�� ��������� ������� ������, ������� ����, 
�� ��������� �������������� ������������ ������-
����� ��� ���������, ��������: ��������������� 
����������� ������
�, 	������������ ��������-
��� ������
� (������������ ������� ������ �� 
�30� ��), ������� ��
��� ��������������� �� ���-
���� ���������� ›�  �� ���� 
�������������.

 � ����������� ������������� �����
������ ������-
������� ���������, ������� ��������� ��������-
����� ���
���������-
�������������, ���������� 
�� 1 
� 2 ����������/�������� ���������� ��������� 
�� �����, ��
������� ��������� ������ ��������� 
(MYBPC3, MYH7, MYH6).

��������� � ������������: ��� ������ �������� 
�� ���������� �������������� ��������� ���������, 
���������� ��������� ��
����� ������.

���������� ����� ������� ������� ������������� �� 
(22,7%).  � 
����� �������� �. �. ���������� �. �. 
(2017), ������������������ �� ���
� ��� ����
��� 
�������� ���������� 14,2%, �������� ������� ����� 
�� ����������� ����� ��� ���������� �����
������� 
[15]. ������� ������ ��������, ��� �������� ������-
������� ����� ���������� ������� ��������������� 
������ ������� ���������� ���������� �� ������� 
�������� �������� �������� �›�. ������ 
����� 
�������� 
������ �����
���������, ������� ����-
���� ������������������ �������� ���������� ��-
�������� �������� ����� ���������� 
������� �� ��� 
����������� ���������� ���������� ������������ 
�������� �� �� 	������������ ������. ����������� 
������ ���������� ��������������� ��
����������� 
������������ �����
�����, �� ������� ����� ���� 
���
����������� �������� ����›  ��-�� ��������-
��� ������ ���������� ��������, ������� ���������-
��� �������
����� �� ��›  [2, 4]. ����
� ��	���, 
��������
���� �� ��›  ���/��� (2024) �����
���� 

����� ���- �� ��������������� �����
������, ��� 

��� ����������� ���������� ���������� ��������-
��� ����›  ��������������� ��������� ���������-
���� ���������� �����, ������� 
���� ����
�������, 
�� ����������� ���� ��� ��������������� �������� 
[16]. ����� �������, ���������
����� 
�� ��������� 
�� ������ ����� ����� ������
��� "������ ���
� 
������� �� �����
��": �������/�� ��������� ���� 
��� �� �������
����� ��
���
������ �
���������-
��� ����������� ������� ���������� ��������.  �� 
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